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Aspectos clinico-terapéuticos del onfalocele neonatal

G. D. Coto; A. DEL MOLINO; M. ARCE; M. S. ESPIAS* y M. CRESPO

RESUMEN: Se comentan los resultados obtenidos en el estudio de una serie de 20 casos
de onfalocele observados en un periodo de 10 afios. La frecuencia se ha estimado en
1,3/10.000 recién nacidos vivos. Se observaron anomalias congénitas asociadas en el
60 % de los casos, destacando entre ellas la malrotacion intestinal y las cardiopatias con-
génitas. En el 85 % de los casos pudo realizarse cierre primario en la intervencién. La
mortalidad (25 %) fue inferior a la comunicada por otros autores. PALABRAS CLAVE: ON-
FALOCELE. MALROTACION INTESTINAL..

CLINICOTHERAPEUTICAL ASPECTS OF NEONATAL OMPHALOCELE. (SUMMARY):
A review of the results obtained during a 10 year period treating omphalocele are pre-
sented. Its incidence has been estimateed in 1,3/10.000 newborns. Associations with ot-
her congential anomalies were present in 60 % of cases, in special, intestinal malrota-
tion and congenital cardiophaties. In the 85 % of cases, primary closure could be reali-
zied at surgery. Mortality rate (25 %) was considered inferior in respect to other refe-

rences. KEY WORDS: OMPHALOCELE. INTESTINAL MALROTATION.

INTRODUCCION

El onfalocele se define como una her-
niacion de las visceras abdominales en la
base del cordén umbilical, principalmente
del intestino y frecuentemente de otros or-
ganos abdominales. El defecto es central y
de tamafio variable. Las visceras estin cu-
biertas por un saco membranoso o sus res-
tos, en cuyo vértice se inserta el corddén
umbilical.

Duhamel (1), considera esta malforma-
ci6bn como una inhibicién en el incurva-
miento del disco embrionario. Entre la se-
gunda y la cuarta semana de la vida del
embrion, este disco se incurva cefilica,
caudal y lateralmente, uniéndose en la ca-

ra ventral a nivel del futuro anillo umbili-
cal, a través del cual pasa el saco vitelino
que aloja el intestino medio, hasta la déci-
ma semana del desarrollo embrionario en
que éste retorna al interior de la cavidad
abdominal. Posteriormente las curvaturas
corporales irdn cetrando de manera lenta y
progtesiva la pared abdominal y el pedicu-
lo de fijacién ird disminuyendo de didme-
tro hasta transformarse en el cordon umbi-
lical. El onfalocele se produciria como
consecuencia de la detencion del desarro-
llo de las curvaturas laterales, siendo el
defecto tanto mayor cuanto mis precoz
sea éta. Cuando ademis se asocia la de-
tencién del incurvamiento cefélico se pro-
duce el sindrome de pentalogia, que in-
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cluye el onfalocele toracoabdominal, ecto-
pia cordis, anomalias cardiacas y defectos
del esterndén y diafragma. Si, por el con-
trario, se asocia al desarrollo insuficiente
del incurvamiento caudal, se puede pro-
ducit una fisura vesicointestinal, que in-
cluye extrofia vesical, agenesia del intesti-
no distal y fistula colovesical.

El objeto de este trabajo es comunicar
los resultados obtenidos con el estudio de
una serie de 20 casos de onfalocele atendi-
dos en nuestro (hospital) entre el uno de
enero de 1975 y el 31 de diciembre de
1984, compariandolos con los observados
por otros autores recientemente.

II. RESULTADOS

De los 20 casos estudiados, 13 proce-
dian de otros centros hospitalarios de la
regién y los 7 restantes habian nacido en
la Maternidad de nuestro hospital. Duran-
te este tiempo hubo alrededor de 54.000
recién nacidos vivos en nuestro centro, lo
que supone una incidencia de 1,3/10.000
recién nacidos vivos.

Estaban afectos 13 vatones y 7 hem-
bras, siendo la relacién V/H de 1,7/1. El
20 % de los pacientes eran pretérmino y
el 10 % de bajo peso para la edad gesta-
cional, siendo los restantes, a término de
peso adecuado.

Se observaron anomalias coexistentes
en 12 casos (60 %), que se resumen en la
tabla 1. Las alteraciones mis frecuentes
fueron las del aparato digestivo, que se
observaron en el 25 % de los pacientes:
Defectos de la rotacién intestinal en 4 ca-
sos (20 %), uno de ellos en un paciente
portador de trisomia-18, y en el caso fes-
tante se trataba de un nifio con 16bulo he-
patico accesorio, asociado a coartacién de
aorta. En ningdn caso se observd atresia
intestinal.

TaBLA 1. ONFALOCELE. ANOMALIAS
ASOCIADAS
DIGESTIVAS:
—Malrotacién intestinal .... 4 (20 %)
—Lébulo hepitico accesorio . 1 (5 %)
CARDIACAS:
—Coartacion de aorta . . . ... 1 (5 %)
—Estenosis abrtica .. ....... 1 (5 %)
—Arritmia extrasistélica .... 1 (5 %)
CROMOSOMOPATIAS:
—Trisomia 18 ............ 1 5 %)
—S. Polimalformativo ..... 2 (10 %)
OTRAS:
—Facies asimétrica ........ 1 (5 %)
—Macrocefalia ............ 1 (5 %)
—Hernia inguinal bilateral . 1 (5 %)
TOTAL ..o 14* (70 %)

*

El RN con l6bulo hepitico accesorio era pot-
tadot de la coartacién de aorta. Un caso de malrota-
cién correspondia a la Trisomifa-18.

En tres pacientes (15 %) se obsetvd
anomalia cardiaca asociada: La coartacién
de aorta ya referida, una estenosis adrtica
y un caso de arritmia extrasitdlica con so-
brecarga de auricula y ventriculo derecho.
En dos casos (10 %) se trataba de sindro-
me polimalformativo, con malformaciones
craneoencefilicas, cardiopatia congénita y
otras anomalias no incluidas en los aparta-
dos anteriores.

Finalmente, tres pacientes presentaban
malformaciones diversas: Uno de ellos asi-
metria facial con un gran onfalocele que
incluia todas las visceras abdominales, el
segundo una macrocefalia y el tercero her-
nia inguinal bilateral.

El tamafio del defecto fue muy varia-
ble (X = 5,8 cms., rango: 2-15).

El tratamiento quirdirgico empleado
consistié en el cietre primatio en el 85 %
de los casos. En dos pacientes (10 %) se
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realizb cietre por etapas y el caso restante
no fue intervenido por tratarse de un sin-
drome polimalformativo grave, que falle-
ci6 a las pocas horas. El postoperatorio no
planted problemas graves en la mayoria de
los casos. Los pacientes permanecieron con
dieta absoluta y perfusion intravenosa una
media de 4,2 dias con un rango de 1-16
dias. En 6 pacientes hubo necesidad de re-
cutrir al empleo de alimentacién parente-
ral total o parcial con una duracién media
de 7 dias y un rango de 2-16 dias.

Fallecieron 5 pacientes (25 %). Uno
de ellos presentaba un gran onfalocele (12
cms), siendo intervenido con cietre prima-
rio, complicindose con peritonitis y siendo
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exitus en el cuarto dia del postoperatorio.
El segundo, presentaba un gran onfalocele
con un defecto de 13 cms. muriendo a los
23 dias de la intervencién de una compli-
cacibn neuroldgica (meningitis). Un pa-
ciente con trisomia 18, falleci6 en el tercer
dia del postoperatorio. El cuarto exitus se
trataba de un sindrome polimalformativo
con gran onfalocele que falleci6 en el qui-
réfano y el caso restante era un neonato
con malformaciones muy graves que no
fue operado, muriendo el primer dia de
vida.

En la tabla II se resume el tratamiento
empleado y los indices de mortalidad en
relacién con otras seties.

TaBLA II. ONFALOCELE. TRATAMIENTO QUIRURGICO E INDICE DE MORTALIDAD
TRATAMIENTO SEGUIDO GROSFELD (5) SEASHORE (6) GANTY (13) NOSOTROS

Sin tratamiento .......... 3 (6,3%) 5 (143%) 0 (0,0 %) 1 (5,0 %)
Cierte ptimario .......... 30 (63,8 %) 21 (60,0 %) 16 (84,2 %) 17 (85,0 %)
En etapas (Silastic) . ... ... 9 (19,1 %) 8 (228%) 2 (10,5%) 2 (10,0 %)
Colgajos de piel ......... 5 (10,6 %) 1 (2,9 %) 1 (52%) 0 (0,0%)
Totales ...........oo.... 47 (100,0 %) 35 (100,0 %) 19 (100,0 %) 20 (100,0 %)
EXITUS ...oovvvn. .. 13 (27,6 %) 15 (42,8 %) 6 (31,5%) 5 (25,0 %)
HI. COMENTARIOS fue de 1,5/1 y a la de LINDHAM (7) que

La incidencia de onfalocele observada
en nuestra setie fue inferior a la referida
por otros autores, que oscila entre
3,1/10.000 recién nacidos vivos en la serie
de Mc KEOWN y cols. (2) y el 1,5/10.000
neonatos vivos, comunicado por JARCHO
(3) y M. Frias y cols. (4).

En lo que se refiere a la distribucién
por sexos, en todas las series hay un pre-
dominio de varones, siendo la relacion
vardn / hembra observada por nosotros
(1,7/1) similar a la de GROSFELD y cols.
(5) y supetior a la de SEASHORE (6) que

fue de 1,4/1.

En nuestra serie la incidencia de pre-
maturidad (20 %) fue inferior a la obset-
vada por otros autores que se sitiia por en-
cima del 30 % (5,6).

Las anomalias asociadas fueron simila-
res a las descritas en otras series, si bien
cabe destacar, la ausencia de algiin sindro-
me de Wiedeman-Beckwith, entre nues-
tros pacientes, situacion citada como bas-
tante frecuente por otros autotes (5,6,8).
Las malformaciones gastrointestinales vy
cardiovasculares son las que mis frecuen-
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temente se asocian a onfalocele y asi,
SEASHORE (6) encuentra anomalias digesti-
vas en el 31,3 % de sus pacientes, mien-
tras que MABOGUNJE y cols. (8) las descri-
ben en el 14 %. Entre las cardiovasculares
la incidencia es muy variable, oscilando
entre el 52 % que citan MAYER y cols. (9)
y el 20-25 % que citan otros autores (5,
6, 8, 10). Las anomalfas cromosdmicas
mas frecuentemente relacionadas con on-
falocele son las trisomias 13 y 18, cuya fre-
cuencia oscila entre el 8 y el 20 % (5, 6,
8, 10, 11), aunque en nuestra setie s6lo se
observd una trisomia 18 en un caso (5%).
En el onfalocele no hay factores genéticos
conocidos que condicionen su aparicion

(6, 12).

El tratamiento de eleccién es siempre
quirdrgico, siendo el cierre primario la
técnica mas ampliamente utilizada (5, 6,
12, 13). En los casos en que el tamaifio del
onfalocele no permita la reposicion de las
visceras en la cavidad abdominal en una
sola intervencion, se realizari el cierre por
etapas con ayuda de hojas de silastic o
mediante colgajos de piel (5, 6, 13). En
nuestra serie se pudo realizar cierre prima-
rio en la mayoria de los casos (85 %), si
bien en un caso probablemente se forzd
mucho la intervencién, ya que se trataba
de un gran defecto y el paciente tuvo un
postoperatorio complicado, falleciendo a
los 4 dias de peritonitis. La intervencién
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debe realizarse lo més precozmente po-
sible para evitar complicaciones como la
deshidratacion por pérdida de liquidos a
través del saco membranoso, asi como la
infeccion por ruptura de éste. Hasta el
momento de la intervencion se hari trata-
miento conservador, envolviendo el onfa-
locele en gasas estériles empapadas en
suero fisiolégico, para disminuir las pérdi-
das hidricas. Asi mismo, se realizard
hidratacion parenteral con aporte ade-
cuado de liquidos y electrolitos y se
emplearan las medidas terapéuticas que
requieran las malformaciones asociadas.
Después de la intervencion se realizard
profilaxis antibitica generalmente y, con
cierta frecuencia, habri que recurrir al
empleo de alimentacion parenteral total o
parcial, para asegurar una nutricién ade-
cuada, de importancia vital para la recu-
peracién del paciente.

La mortalidad observada en nuestra se-
rie (25 %) fue similar a la comunicada
por MARTINEZ-FRIAS y cols. (4) y GROs-
FELD y cols. (5) e inferior a la referida por
otros autores (6, 13).

El onfalocele es una entidad que se
acompafia frecuentemente de otras
anomalias malformativas, las cuales, uni-
das al tamafio del defecto y a la pericia y
los medios técnicos del equipo médico
que se ocupe del caso, van a condicionar
el prondstico.
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